A Case of Incidentally Diagnosed Retroperitoneal Lymphangioleiomyomatosis with No Respiratory Symptoms by 田中, 建 et al.
Title呼吸器症状を伴わずに偶発腫瘍として診断された後腹膜リンパ脈管筋腫症(LAM : lymphangiomyomatosis) の1例
Author(s)
田中, 建; 宮崎, 淳; 内田, 将央; 市岡, 大士; 木村, 友和; 及川,
剛宏; 末富, 崇弘; 河合, 弘二; 上杉, 憲子; 那須, 克宏; 西山,
博之










田中 建1，宮崎 淳1，内田 将央1，市岡 大士1
木村 友和1，及川 剛宏1，末富 崇弘1，河合 弘二1
上杉 憲子2，那須 克宏3，西山 博之1
1筑波大学医学医療系腎泌尿器外科学，2筑波大学医学医療系病理部
3筑波大学医学医療系放射線診断部
A CASE OF INCIDENTALLY DIAGNOSED RETROPERITONEAL
LYMPHANGIOLEIOMYOMATOSIS WITH
NO RESPIRATORY SYMPTOMS
Ken Tanaka1, Jun Miyazaki1, Masahiro Uchida1, Daishi Ichioka1,
Tomokazu Kimura1, Takehiro Oikawa1, Takahiro Suetomi1, Koji Kawai1,
Noriko Uesugi2, Katsuhiro Nasu3 and Hiroyuki Nishiyama1
1The Department of Urology and Andrology, Doctoral Program in Clinical Sciences,
Graduate School of Comprehensive Human Sciences, University of Tsukuba
2The Department of Pathology, Doctoral Program in Clinical Sciences,
Graduate School of Comprehensive Human Sciences, University of Tsukuba
3The Department of Radiology, Doctoral Program in Clinical Sciences,
Graduate School of Comprehensive Human Sciences, University of Tsukuba
A 39-year-old woman presented with a large retroperitoneal tumor found incidentally in a routine
examination. The 138×37×26 mm mass was located in the left paraaortic region. Blood tests and
urinalyses including endocrinological examinations revealed no abnormalities. A chest computed tomo-
graphy revealed multiple thin-walled pulmonary cysts, which is a characteristic of lymphangioleiomyomatosis
(LAM). Because the findings strongly suggested that the retroperitoneal tumor was an extrapulmonary
manifestion of LAM, we performed laparoscopic resection of the tumor for diagnosis and treatment. The
pathological diagnosis was LAM. The tumor cells were immunohistochemically positive for α -smooth
muscle actin and weakly positive for HMB45, which is consistent with LAM. The cells were also positive for
estrogen receptor (ER) and progesterone receptor (PgR). LAM is a rare progressive disease that affects
mainly the lung, and leads to chronic respiratory failure. Extrapulmonary LAM without respiratory
symptoms, is extremely rare. In the past, the prognosis of LAM was poor, with a median survival of 8-10
years, but now 85% survive more than 10 years. In the present case, deterioration of pulmonary lesions was
not observed during the 10 months follow-up. Because ER and PgR findings were positive, we will consider
hormonal therapy as a treatment option, when the pulmonary lesions progress in the present case.
(Hinyokika Kiyo 59 : 709-713, 2013)










患 者 : 39歳，女性
主 訴 : 精査希望
既往歴 : 特記事項なし
生活歴 : 喫煙 1日 7∼ 8本/19年間．未婚．妊娠歴
なし．
家族歴 : 特記事項なし
現病歴 : 2011年 9月人間ドックにおける CT で左後









Fig. 1. Enhanced CT showed a mass 14 cm in length adjacent to aorta (A, B). T2WI of MRI showed high





入院時画像所見 : 腹部大動脈左側に単純 CT で水濃
度を示し，造影剤投与にて内部が淡く網目状に造影さ







MRI の T2 強調画像においては腫瘤の内部は著明
な高信号を示し，かつその中に細かい隔壁様の低信号














骨弓下に右手，左手（ともに 5 mm) ポートを，臍か
ら 2横指頭側， 4横指外側に 12 mm カメラポートを
配置．後に下腹部に 5 mm ポートおよびカメラ移動に






























Fig. 2. A : Macroscopic findings of retroperitoneal tumor. B : Microscopic findings of retroperitoneal tumor
stained with Hematoxylin-Eosin (× 400). C : Immunostaining findings for α -SMA, retroperitoneal
tumor (×200). D : Immunostaining findings for ER (×400). E : Immunostaining findings for PgR






田中，ほか : 後腹膜・LAM 711
α-smooth muscle actin (α-SMA) 抗体では均一に染色性
を示し，一部の細胞では，抗 melanoma marker anti-
body (HMB45) 抗体にて陽性であった．以上より
LAMと診断した．また，プロゲステロン受容体抗体
（抗 progesterone receptor (PR) 抗体），エストロゲン受





























Table 1. Case reports of retroperitoneal and pelvic LAM in Japan
症例 年齢 性別 診断契機 病変部位 合併症 検体採取 最大径 (cm) 追跡期間 文献
1 55 女 エコー 右腎，後腹膜 なし 開腹切除 2.5 20カ月 3
2 58 女 肉眼的血尿 左腎 肺 LAM 開腹切除 不明 不明 4
3 40 女 検診エコー 膵後面 なし 開腹切除 5 4年 5
4 33 女 右側腹部痛 右腎 AML 開腹切除 19.5 不明 6
5 48 女 腹部膨満感 後腹膜 なし 開腹切除 15 不明 7
6 38 女 CT 後腹膜 クッシング症候群 腹腔鏡切除 不明 不明 8
7 50 女 右側腹部痛 後腹膜 肺 LAM 開腹生検 不明 不明 9
8 29 女 検診エコー 骨盤内 肺 LAM 開腹切除 8 不明 10
9 37 女 CT 後腹膜 肺 LAM 開腹生検，VATS 生検 不明 不明 11
10 48 女 下腹部痛 骨盤内 なし 開腹手術 4 不明 12




肺 LAM の診断は高分解能 CT が非常に有用で，境
界明瞭な薄壁を有する小嚢胞がびまん性に散在するの
が特徴である．肺外 LAM の画像所見は CT で水濃度
の液体を貯留した嚢胞性腫瘤が多いとの報告があ
る12)．本症例では腫瘍の局在，CT における造影効

















HE 染色標本で特徴的な形態像をもつ LAM 細胞を認
め，免疫染色で抗 HMB45 陽性細胞を証明することで








泌尿紀要 59巻 11号 2013年712
LAM 患者では予後や重症度にはばらつきがある
が，労作時呼吸困難をきたすと予後不良である．肺






























ない場合でも LAM を鑑別の 1 つに挙げる必要があ
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